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Objectifs 


Devant une thrombopenie, argumenter les principales hypotheses 
diagnostiques et justifier les examens complementaires pertinents. 


DEMARCHE DIAGNOSTIQUE 
Diagnostic positif 

La demarche permettant d'aboutir au diagnostic etiologique 
d'une thrombopenie est schematisee dans la figure 1. Apres avoir 
verifie I'absence d'agglutinat de plaquettes (dont la presence 
pourrait evoquer une « fausse thrombopenie » par agglutination 
en presence d'EDTA) et la presence d'une autre anomalie de 
I'hemogramme par I'examen du frottis sanguin, I'etude du mye- 
logramme et de sa richesse en megacaryocytes reste la regie. 
Elle permet de determiner si la thrombopenie est peripherique 
(situation ou la production plaquettaire est en regie augmentee, 
la richesse en megacaryocytes normale ou elevee, et ou les pla- 
quettes sont detruites anormalement rapidement dans le sang) 
ou centrale (situation ou la production plaquettaire est nulle ou 
diminuee et les megacaryocytes absents ou en nombre diminue). 

devaluation de la duree de vie isotopique des plaquettes n'est 
pas le plus souvent utile, sauf lorsque existent des arguments 
pour penser que la thrombopenie est peripherique et immuno- 
logique et qu'il existe peu de megacaryocytes dans la moelle (I'an- 
ticorps anti-plaquettes etant alors aussi responsable de leur des- 
truction), ou lorsque des mecanismes centraux et peripheriques 
semblent intriques. Celle-ci consiste a marquer les plaquettes du 
malade avec un isotope radioactif et, apres reinjection, a mesurer 
leur vitesse de disparition dans la circulation. 

D'autres examens peuvent aussi etre utiles pour affirmer le 
diagnostic de la thrombopenie. La thrombopoletine (TPO) est 
une cytokine qui stimule la megacaryopolese. Sa synthese est 
regulee negativement par la masse megacaryocytaire. Le taux 
de TPO est done eleve au cours des thrombopenies centrales 
alors qu'il est proche des valeurs observees chez les sujets 
sains au cours du purpura thrombopenique auto-immun (PTAI), 
situation ou la masse megacaryocytaire est normale ou aug- 
mentee. Le compte des plaquettes reticulees marquees au 
thiazole orange, incorpore dans les acides nucleiques qui ne sont 


presents que dans les precurseurs plaquettaires, pourrait per- 
mettre de differencier le caractere central ou peripherique de la 
thrombopenie. L'etude du volume plaquettaire moyen (VPM) peut 
aussi permettre d'apprecier la production plaquettaire : un exces 
de plaquettes jeunes, plus grosses, entraTne une augmentation 
du VPM. Ces trois examens n'ont cependant pas ete suffisam- 
ment evalues pour eviter la realisation du myelogramme. 

Lorsque la thrombopenie est peripherique, sa nature immuno- 
logique est affirmee par I'absence d'une autre cause et la presence 
d'anticorps anti-plaquettes fixes a la surface des plaquettes (test 
direct) ou libres dans le serum (test indirect). Les anticorps en 
cause peuvent etre des allo-anticorps, des auto-anticorps ou des 
complexes immuns (fig. 2). Leur recherche n'est cependant ni 
necessaire ni suffisante pour le diagnostic puisqu'il existe, plus 
ou moins frequemment selon le type de test utilise, des situations 
de « faux positifs » et de « faux negatifs ». 

Consequences cliniques 

Une thrombopenie peut etre responsable d'hemorragies spon- 
tanees. Un taux de plaquettes superieur a 20 x 10 9 /L est habi- 
tuellement suffisant pour empecher les hemorragies graves. 

La gravite des hemorragies est liee a leur localisation et a leur 
volume. Les hemorragies muqueuses (epistaxis souvent bilatera- 
les, gingivorragies, bulles hemorragiques de la cavite buccale), ute- 
rines et cutanees sont tres evocatrices de thrombopenie. Au niveau 
de la peau (fig. 3), la lesion retrouvee est le purpura qui associe 
petechies et ecchymoses. Les petechies predominent habituelle- 
ment aux membres inferieurs alors que les ecchymoses, souvent 
favorisees par des traumatismes minimes, sont parfois etendues. 
La thrombopenie peut aussi etre responsable d'hemorragies reti- 
niennes, souvent meconnues ou, plus rarement, d'hemorragies 
digestives, urinaires, cerebrales ou des gaines nerveuses. 
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CONDUITE A TENIR 

La reponse a deux questions est un prealable au choix de la 
therapeutique. 

- Quels sont le mecanisme (central ou peripherique) et la 
cause de la thrombopenie ? 

- Y a-t-il urgence a corriger la thrombopenie ? 

Le suivi de la demarche diagnostique exposee permet de 
repondre a la premiere question. 

La reponse a la seconde question passe par ('appreciation des 
criteres laissant augurer d'un haut risque de syndrome hemor- 
ragique grave (digestif, meninge ou cerebral, ...) : 

- intensity de la thrombopenie : des taux de plaquettes supe- 
rieurs a 20 x 10 9 /L (voire 10 x 10 9 /L) n'exposent pas (ou excep- 
tionnellement), lorsque la thrombopenie n'est pas associee a une 


autre anomalie de I'hemostase ou de la coagulation ou a un trai- 
tement anticoagulant, a un syndrome hemorragique grave ; 

- importance du syndrome hemorragique : un purpura extensif, 
des hematomes non provoques et confluents autres que ceux 
observes aux membres inferieurs, des bulles hemorragiques de la 
bouche, nombreuses et confluentes, des hemorragies retiniennes 
(surtout si la thrombopenie est centrale et le patient age), des 
saignements muqueux importants (hematuries, menorragies, ...) 
font craindre la survenue proche d'une hemorragie grave ; 

- presence d'une lesion viscerale associee pouvant favoriser un 
saignement (ulcere de I'estomac, anevrisme, ...) ; 

- necessity de realisation d'un geste traumatique (intervention 
chirurgicale, pose d'un catheter) ; 

- age du malade (vieillard ou, a I'inverse, enfant en bas age dont 
I'activite est difficilement controlable). 
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POINTS FORTS 


a retenir 


Plusieurs situations peuvent se presenter. 

/ II n'y a pas de risque d'hemorragie grave : le choix se pose entre 
le traitement de la maladie causale ou I'abstention therapeutique. 
/ Le risque d'hemorragie grave est considere comme modere et 
non immediat : lorsque la thrombopenie est centrale, la trans- 
fusion de plaquettes associee au traitement de la maladie 
causale est justifiee. La situation permet d'attendre la re- 
cherche d'anticorps anti-HLA et la preparation d'un concen- 
tre plaquettaire HLA compatible si le malade est immunise. Si 
la thrombopenie est peripherique, elle est alors presque tou- 
jours liee a une consommation ou a une destruction immuno- 
logique. Dans le cas des consommations (coagulation intra- 
vasculaire disseminee [CIVD], microangiopathie thrombotique 
[MAT]) le traitement est avant tout celui de la cause. Dans le cas 
d'une destruction immunologique, le traitement est base sur la 
corticotherapie. 

/ Le risque d'hemorragie grave est considere comme majeur et 
immediat. Si la thrombopenie est centrale, I'indication de la trans- 
fusion de plaquettes est formelle ; on peut decider de ne pas 
attendre le resultat de la recherche d'anticorps anti-HLA pour la 
realiser. Si la thrombopenie est peripherique et due a une consom- 
mation, le traitement de la cause, eventuellement associe a la 
transfusion de concentres de plasma en cas de CIVD grave, est 
urgent ; des transfusions de plaquettes peuvent aussi etre 


Une thrombopenie peut etre centrale (par insuffisance 
de la production medullaire des plaquettes) ou peripherique 
(par augmentation de la destruction des plaquettes) ; 
le diagnostic est fait en appreciant la richesse 
en megacaryocytes medullaires. 

En dehors de situations aggravantes, un chiffre 
de plaquettes superieur a 20 x 10 9 /L permet de prevenir 
les hemorragies graves et ne necessite pas la mise en place 
d'une therapeutique en urgence. 

Le diagnostic de purpura thrombopenique auto-immun 
est un diagnostic d'exclusion en presence d'une 
thrombopenie isolee, d'une moelle riche en megacaryocytes 
et de I'absence d'autres causes (CIVD r hypersplenisme, 
microangiopathie thrombotique...). 

Le purpura thrombopenique auto-immun peut avoir 
une evolution aigue ou chronique. Le diagnostic ne peut 
etre fait lors de la decouverte de la maladie. Le purpura 
aigu r frequent chez I'enfant, guerit en quelques semaines 
a 2 a 6 mois avec ou sans traitement. Le purpura 
chronique, frequent chez I'adulte, ne sera diagnostique 
qu'apres 6 mois devolution, devant la persistance 
de la thrombopenie. Celle-ci necessite alors 
la mise en place de traitements eradicateurs. 

Parmi les thrombopenies medicamenteuses, 
la thrombopenie a I'heparine a une place particuliere 
du fait du risque de thrombose qu'elle comporte. 



Figure 2 


Diagnostic d'une thrombopenie immunologique. Les fleches en pointil les indiquent des mecanismes non completement 
demontres. PTI : purpura thrombopenique immunologique ; PTAI : purpura thrombopenique auto-immun. 
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proposees sans qu'un consensus n'existe pour cette pratique. Si 
la thrombopenie est immunologique, le traitement comporte des 
injections de fortes doses d'immunoglobulines associees a une 
corticotherapie a forte dose, eventuellement precedee par des 
echanges plasmatiques. 

/ Une hemorragie grave est installee quel que soit son mecanisme 
et, associe au traitement etiologique, le traitement de la throm- 
bopenie comporte des transfusions de concentres de plaquet- 
tes a doses suffisantes pour maintenir le chiffre de plaquettes 
constamment superieur a 50 x10 9 /L. Cet objectif n'est pas tou- 
jours atteint malgre I'injection de quantites de plaquettes impor- 
tantes lorsque existe un anticorps anti-HLA ou anti-plaquettes. 
Vindication de la transfusion, malgre I'absence de rendement 
post-transfusionnel, est cependant habituellement maintenue 
en considerant qu'elle peut permettre d'assurer une hemostase 
temporaire locale. 


THROMBOPENIES CENTRALES 

La thrombopenie n'est le plus souvent alors que le symptome 
d'une maladie generale (leucemie aigue, lymphome, metastase 
d'un cancer [fig. 1]). Son traitement est symptomatique et trans- 
fusionnel, ou curatif par le traitement de la maladie causale. 


THROMBOPENIES PERIPHERIES 
Par consommation 

/ La CIVD est la cause la plus frequente de thrombopenies par 
consommation. Elle peut alors etre profonde et s'accompagner 
d'un syndrome hemorragique grave. Le contexte Clinique est en 
regie generale evocateur : sepsis grave, pathologies obstetrica- 
les, cancer, leucemie aigue a promyelocytes, accident transfu- 
sionnel. Biologiquement, la baisse du taux de prothrombine et 
du taux de fibrinogene et la presence de produits de degrada- 
tion de la fibrine orientent le diagnostic. 

/ Le purpura thrombotigue thrombocytopenigue (PTT) ou syn- 
drome de Moschowitz est une microangiopathie thrombotique 
qui associe une thrombopenie peripherique a une anemie hemo- 
lytique mecanique avec presence de schizocytes. II serait lie a 
un deficit en une metalloprotease (ADAMTS 13) dont la fonction 
est de diver le facteur Willebrand. Ce deficit peut etre congeni- 
tal ou acquis, et alors en rapport avec la presence d'un auto-anti- 
corps. Les signes cliniques sont dus a la formation de maniere 
diffuse de microcaillots expliquant la thrombopenie par consom- 
mation et la destruction des globules rouges au contact de ceux- 
ci, associant fievre, signes neurologiques centraux fluctuants et 
insuffisance renale. Le PTT peut compliquer revolution d'un 
lupus, d'une greffe de moelle ou d'un sida, ou s'observer au 
decours de cancers avec envahissement medullaire. En I'absence 
de traitement, revolution est le plus souvent fatale, habituelle- 
ment due a une complication neurologique. La transfusion de 
concentres de plasma frais en grande quantite, en regie gene- 
rale precedee par des echanges plasmatiques, a transforme le 
pronostic des formes non liees a un envahissement medullaire 
tumoral. On rapproche du PTT le syndrome hemolytique et ure- 
mique et le syndrome HELLP, qui est une forme grave de toxe- 
mie gravidique associant eclampsie, anemie hemolytique, throm- 
bopenie et hepatite. 

Par anomalies de repartition 

Elies sont le plus souvent dues a un hypersplenisme et alors 
en rapport avec une splenomegalie habituellement secondaire a 
une hypertension portale. Le taux de plaquettes est generalement 
superieur a 50 x10 9 /L et la thrombopenie n'est pas compliquee. 


OU'EST-CE QUI PEUT TOMBER A L'EXAMEN ? 


Le purpura thrombopenique auto-immun peut faire l’objet d’un dossier 
a l’ECN. II s’agit en effet d’une des maladies hematologiques non malignes 
les plus frequentes. 


Les points qui pourraient etre abordes 
sont les suivants. 

O Diagnostic positif, interet de la ponction 
medullaire. 


0 Criteres permettant d’augurer de re- 
volution chronique ou aigue du purpura 
thrombopenique auto-immun. 

0 Place des corticoides a faibles doses, des 


corticoi’des a fortes doses et des immuno- 
globulines intraveineuses dans le traitement 
de Turgence. II faudra savoir discuter les 
considerations medico-economiques par 
rapport aux criteres laissant augurer un 
risque de syndrome hemorragique severe, 
o Place de la splenectomie : precautions 
a prendre. Alternatives therapeutiques. 
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Tableau 1 


Maladies pouvant etre associees a un purpura thrombopenique immunologique 


MALADIES INFECTIEUSES 

CONNECTIVITE 

MALADIES 

thyroYdiennes 

MALADIES 

HEMATOLOGIQUES 

AUTRES MALADIES 

■ Virus 

IMononucleose 

1 Lupus 

1 Maladie de Basedow 

1 Hemopathies 

1 Cryoglobulinemie 

1 Infections 

infectieuse 

■ Syndrome 

■ ThyroTdite 

lymphoTdes 

■ Thymome 

rhinopharyngees 

ICytomegalovirose 

de Sjogren 

de Hashimoto 

chronigues 

■ SarcoTdose 

aigues 

IScarlatine 

■ Syndrome 


1 Lymphomes 

1 Polyradiculonevrite 

■ Rubeole 

■ Rougeole 

■ Varicelle 

1 Gastro-enterite 
virale 

1 Oreillons 

■ Coqueluche 

1 Infection par le VIH 

■ Hepatites A, B, Cou 
non-A, non-B, non-C 

■ Infections 
bacteriennes severes 

des anti- 
phospholipides 


1 Maladie de Biermer 

■ Anemie hemolytique 
auto-immune 

1 Erythroblastopenie 

■ Cancer 


Purpuras thrombopeniques immunologiques 

On regroupe sous ce norm plusieurs affections dont la plus 
frequente est le purpura thrombopenique auto-immun (PTAI). 

Plusieurs classifications ont ete proposees. Celle habituelle- 
ment utilisee est la plus simple : le PTI peut etre isole « idiopa- 
thique », associe a une maladie virale, une hemopathie lympho'fde 
ou une autre pathologie (tableau 1), secondaire a une prise medi- 
camenteuse (tableau 2), secondaire a la transmission neonatale 
d'un alio- ou d'un auto-anticorps maternel ou, enfin, survenir chez 
un adulte allo-immunise (purpura post-transfusionnel) [fig. 2]. 

La thrombopenie est due a la presence dans le serum d'im- 
munoglobulines (Ig), le plus souvent IgG, qui, en se fixant sur les 
plaquettes, induisent leur destruction par le systeme des pha- 
gocytes mononuclees, en particulier spleniques. 

Le diagnostic de ces thrombopenies passe par la realisation 
d'un myelogramme qui montre une moelle riche en megacaryo- 
cytes. Leur nature immunologique est envisagee devant la carac- 
tere acquis de I'affection, I'absence sur les donnees cliniques et 
biologiques evocatrices d'autres causes, et dans la majorite des 
cas la presence d'anticorps anti-plaquettes fixes sur la membrane 
plaquettaire et libres dans le serum. La symptomatologie Clinique 
est le plus souvent limitee a un purpura cutaneo-muqueux. 

1. Purpuras thrombopeniques auto-immuns 

Le PTAI represente la cause de thrombopenie immunologique 
la plus frequente. Apres avoir affirme que la thrombopenie est 
peripherique et immunologique, son diagnostic est un diagnos- 
tic d'exclusion devant I'absence de situations pathologiques pou- 
vant expliquer la thrombopenie. 

L'affection survient a tout age, mais avec une frequence aug- 
mentee chez I'enfant de moins de 10 ans et chez la femme jeune. 

II existe en fait deux formes evolutives de PTAI, souvent dif- 
ficiles a distinguer lors du diagnostic. Les purpuras aigus sont 
plus frequents chez I'enfant (60 a 80 % des cas) que chez I'adulte 
(20 a 40 % des cas), apparaissent volontiers 10 a 20 jours apres 


une infection virale ; ils guerissent spontanement (ou apres admi- 
nistration de corticoTdes ou d'immunoglobulines a forte dose) 
en quelques jours et jusqu'a 2 mois. A I'inverse, les purpuras 
chroniques, dont on ne fera le diagnostic qu'apres au moins 
6 mois devolution, sont plus frequents chez I'adulte et ne gue- 
rissent que grace a ('utilisation de therapeutiques specifiques 
(splenectomie, immunosuppresseur). La distinction entre ces 
deux varietes n'est cependant pas toujours aisee : des purpuras 
aigus peuvent survenir chez I'adulte, ne pas etre precedes par 


Tableau 2 


Medicaments le plus souvent 
responsables de thrombopenies 
immuno-allergiques 


■ Cephalosporines 

■ Heparines 

■ Chlorothiazide 

■ Quinidine 

■ Cimetidine 

■ Quinine 

1 Digitoxine 

■ Sels d'or 

1 Depakine 

■ Sulfamides 

1 Dipyridamole 

■ Ticlopidine 

1 Dyphenyl-hydantoTne 

1 Trimethoprime-sulfamethoxazole 


un syndrome infectieux, persister pendant 3 a 6 mois, voire excep- 
tionnellement plus, avant de guerir spontanement. A I'inverse, 
des purpuras manifestement post-infectieux peuvent passer a la 
chronicite, y compris chez I'enfant. 

Le caractere habituellement benin de la maladie, marque par 
la grande frequence des guerisons et la tolerance clinique le plus 
souvent excellente de thrombopenies meme severes, rend diffi- 
cile ('appreciation du pronostic global des PTAI. La frequence des 
deces ne depasse cependant probablement pas 2 a 3 % des cas. 

Le traitement a deux objectifs differents selon que le PTAI a 
une evolution aigue ou chronique, evolution que Ton ne peut 
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prevoir au moment du diagnostic. Avant 6 mois devolution, le but 
est d'augmenter le chiffre des plaguettes, meme transitoirement, 
si le malade presente des criteres laissant augurer un haut risgue 
de syndrome hemorragique, mais toujours avec I'objectif de mini- 
miser les effets secondaires du traitement. Apres 6 mois devo- 
lution, I'objectif est d'obtenir un chiffre de plaquettes le plus haut 
possible et en tout cas constamment au-dessus de 50 x 10 9 /L. 

La corticotherapie per os est habituellement utilisee en pre- 
miere intention a la posologie de 1 mg/kg/j d'equivalent predni- 
sone. Une ascension du chiffre de plaquettes est observee des 
la premiere semaine de traitement chez 60 % des patients. Elle 
est administree a pleine dose pendant 3 semaines, puis inter- 
rompue en quelques jours. Une rechute survient frequemment 
a son arret, et seuls 20 a 30 % des adultes et 60 a 70 % des 
enfants presentent alors une remission complete persistante. La 
frequence des rechutes n'est pas influencee par la prolongation 
du traitement. L'administration de corticoTdes a forte dose par 
voie veineuse sous la forme de bolus de methylprednisolone 
(15 m/kg par bolus sans depasser 1 g, a renouveler eventuelle- 
ment 2 fois) a ete demontree efficace et bien toleree, meme chez 
le sujet age. Ce traitement agit plus rapidement que la cortico- 
therapie administree par voie orale. 

La perfusion d'immunoglobulines polyvalentes (Ig IV) a la dose 
de 2 g/kg repartie en 2 a 5 jours est efficace chez 70 a 80 % des 
patients thrombopeniques presentant un PTAI. Le pourcentage 
eleve de repondeurs et la rapidite d'action du traitement font des 
Ig IV la therapeutique de choix de I'urgence. Le schema de trai- 
tement maintenant propose comprend l'administration d'une 
dose de 1 g/kg a J1, eventuellement completee en I'absence de 
reponse significative apres 72 heures par une seconde dose de 
1 g/kg a J3 ou J4. L'effet des Ig IV est le plus souvent transitoire 
et une rechute est generalement observee apres 2 a 4 semaines. 
Leur emploi, du fait de leur cout beaucoup plus eleve que celui 
des steroTdes, est reserve aux situations d'urgence ou en pre- 
paration a la chirurgie chez les patients refractaires ou chez qui 
la corticotherapie est contre-indiquee. 

La splenectomie permet ('ablation d'un organe ayant un role 
essentiel dans la genese de la thrombopenie : principal site de la 
destruction des plaquettes sensibilisees, la rate synthetise une 
proportion importante des auto-anticorps. Realisee par un chi- 
rurgien entraTne, elle n'est qu'exceptionnellement compliquee, 
meme lorsque la thrombopenie est profonde. Elle peut etre reali- 
see par voie coelioscopique ce qui permet de raccourcir la periode 
postoperatoire. II est souhaitable de faire remonter le chiffre de 
plaquettes avant I'intervention avec des corticoTdes ou des Ig IV 
chez les malades cortico-resistants. La transfusion de plaquettes 
en peroperatoire est inutile. La connaissance de complications 
infectieuses graves doit faire instituer en postoperatoire un trai- 
tement pendant plusieurs annees par une penicillinotherapie et 
une vaccination contre le pneumocoque et I'Hemophilus, et fera, 
sauf exception, recuser I'intervention chez les enfants avant 6 ans. 
Une remission complete est observee apres splenectomie dans 
80 % des cas, une rechute apres succes initial dans 10 % des 
cas et, au total, 65 a 80 % des malades sont gueris par ce 


traitement. Le traitement par anticorps monoclonal anti-CD20, 
recemment propose, pourrait representer dans I'avenir une alter- 
native a la splenectomie. 

D'autres traitements ont ete proposes pour les malades resis- 
tants : dapsone (Disulone), danazol (Danatrol), alcaloTdes de la 
pervenche, immunosuppresseurs (Imurel, Endoxan, micro- 
phenolate). Leur efficacite inconstante ou transitoire et leurs 
effets secondaires importants doivent les faire reserver aux 
situations d'impasse therapeutique. 

2. Purpura thrombopenique immunologique 
secondaire 

Parmi ces situations : 

/ I'infection a VIH peut s'accompagner d'une thrombopenie qui 
peut survenir a n'importe quel moment de I'infection. La throm- 
bopenie n'a un mecanisme peripherique et immunologique clai- 
rement demontre que dans les cas ou elle survient chez des por- 
teurs sains du virus. La presence de la thrombopenie n'aggrave 
pas 1'evolution de I'infection ; en dehors de tout traitement, elle 
reste stable ou s'aggrave. Les traitements du PTAI sont efficaces 
mais le traitement est base sur les antiretroviraux ; 

/ une thrombopenie est frequemment observee chez les patients 
infectes par le VHC, ce qui justifie la realisation systematique d'une 
serologie VHC en presence d'une thrombopenie. Elle peut etre 
le temoin d'une cirrhose avec hypersplenisme, mais peut egale- 
ment etre liee a une fibrose hepatique sans cirrhose histologi- 
quement prouvee. L'association thrombopenie immunologique 
et infection par le VHC est possible, mais elle est plus rare ; 

/ une thrombopenie peut s'observer au cours de la grossesse, plus 
souvent dite thrombopenie « idiopathique gestationnelle ». Elle 
est alors moderee, superieure a 70 x10 9 /L et il n'y a pas de risque 
hemorragique pour la mere ou pour I'enfant. La survenue d'une 
thrombopenie pendant la grossesse doit cependant faire elimi- 
ner un syndrome HELLP ( hemolysis elevated liver enzymes-low 
platelet) ou une toxemie gravidique. 

3. Purpura thrombopenique medicamenteux 

L'ingestion de certains medicaments peut entraTner une throm- 
bopenie. Deux mecanismes peuvent etre en cause : toxicite medul- 
laire ou destruction immunologique liee a un auto-anticorps capa- 
ble de se fixer sur la membrane plaquettaire en presence du 
medicament (tableau 2). 


Pour en savoir plus 

1 Thrombopenies 

1 Traitement du purpura 

Godeau B, Bierling P 

thrombopenique de I'adulte 

in : Traite 

Godeau B, Bierling P 

de medecine interne 

(Rev Med Int 1996;25:177-9) 

Godeau B, Herson S, 


Piette JC editeurs 


Paris : flammarion 2004: 


2818-24. 
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La responsabilite d'un medicament est affirmee dans 10 % 
des thrombopenies immunologiques. Leur debut est brutal, avec 
generalement un syndrome hemorragique important temoignant 
d'une thrombopenie severe. L'accident survient dans 50 % des 
cas chez un sujet de plus de 60 ans et cinq fois plus souvent chez 
la femme que chez I'homme. La thrombopenie guerit apres arret 
du medicament en moins de 15 jours. La conduite therapeutique 
est discutee, aucun traitement n'ayant fait la preuve de sa capa- 
city a raccourcir le delai de guerison. 

Ces caracteristiques opposent ces thrombopenies aux throm- 
bopenies medicamenteuses toxiques « centrales » ou la chute 
des plaquettes est progressive, d'intensite proportionnelle a la 
quantite de medicament ingeree, et la guerison lente en plusieurs 
semaines ou mois apres I'arret du medicament. 

Les thrombopenies a I'heparine ont des caracteristiques par- 
ticulieres et une grande frequence. Deux tableaux sont possibles. 
L'apparition d'une thrombopenie moderee et non compliquee 
dans les 24 a 72 heures apres le debut de la therapeutique et qui 
cede en quelques jours, meme si celle-ci est poursuivie, carac- 
terise le premier. Le second comporte une thrombopenie sou- 
vent severe, s'installant 4 a 20 jours apres le debut du traitement 
et qui ne cede en 3 a 8 jours que si I'heparine est arretee. La 
thrombopenie est alors frequemment compliquee d'accidents 
thrombotiques arteriels ou veineux. Tous les types d'heparine 
peuvent etre responsables de ce type de thrombopenie, bien 
qu'elle soit plus frequente avec les heparines non fractionnees. 
Le traitement consiste en I'arret de I'heparine. Son diagnostic peut 
etre fait par la mise en evidence de I'anticorps anti-plaquettes 
heparine-dependant (anti-PFa). 

4. Thrombopenies dues a des allo-anticorps 

/ Le purpura post-transfusionnel est un accident de la transfusion 
devenu exceptionnel depuis ('utilisation de produits sanguins labiles 
deleucocytes et done « deplaquettes ». II est du a un conflit anti- 
gene-anticorps dans un systeme de groupe plaquettaire (sys- 
teme HPA1-PLA le plus souvent). La symptomatologie clinique 
est caracterisee par I'apparition d'un purpura cutaneo-muqueux 
8 jours apres la transfusion d'un produit sanguin contamine en 
plaquettes. Dans la plupart des cas, revolution est favorable et 
le chiffre de plaquettes se normalise en une dizaine de jours. Les 
examens de laboratoire montrent la presence d'un anticorps, 
souvent de specificity anti-HPAI (anti-PLAI), apparu lors d'une 
transfusion ou d'une grossesse anterieure. Le mecanisme par lequel 
un allo-anticorps peut entrainer la destruction des plaquettes 
autologues demeure inconnu. Le traitement de I'affection repose 
sur les immunoglobulines intraveineuses. 

/ Des thrombopenies foetales et (ou) neonatales immunologiques 
secondaires au passage transplacentaire d'allo- ou d'auto-anti- 
corps anti-plaquettes, IgG, dont la physiopathologie est compa- 
rable a celle des maladies hemolytiques du nouveau-ne, sont pos- 
sibles. Leur frequence est estimee a 1 grossesse sur 2 000 a 
3 000. Les thrombopenies peuvent etre responsables d'hemor- 
ragies, en particulier cerebro-meningees, qui peuvent survenir 
in utero. Le traitement de I'affection depend de sa severity, les 


MINI TEST DE LECTURE 


A/VRAI ou FAUX? 


□ L'etude de la moelle n'est proposee que lorsque 

la thrombopenie s'accompagne d'autres anomalies 
de numeration. 

□ L'etude du taux de thrombopoietine pourrait 
permettre le diagnostic de thrombopenie 
peripherique ou centrale. 

0 Une intervention therapeutique en urgence 
est proposee lorsque le chiffre de plaquettes 
est inferieur a 50x10 9 /L. 


B/VRAI ou FAUX? 


□ Le diagnostic de purpura thrombopenique 
auto-immun est un diagnostic d'exclusion devant 
une thrombopenie isolee avec une moelle riche 
en megacaryocytes et I'absence d'autres causes. 

□ Le traitement par immunoglobulines intraveineuses 
represente le traitement de I'urgence du purpura 
thrombopenique auto-immun. 

□ La splenectomie est proposee a tout patient 
presentant une thrombopenie tres severe apres 
deux mois devolution. 


C/QCM 


Parmi les affirmations suivantes, la(les)quelle(s) 
est(sont) celle(s) qui apporte(nt) un argument en 
faveur du caractere aigu ou chronique d'un purpura 
thrombopenique auto-immun. 

□ Les purpuras thrombopeniques auto-immuns aigus 
sont plus frequents chez I'enfant que chez I'adulte. 

0 Les purpuras thrombopeniques auto-immuns 
aigus apparaissent volontiers quelques jours apres 
une infection virale. 

0 La thrombopenie des purpuras thrombopeniques 
auto-immuns aigus est en regie generale 
plus moderee (> 30 x 10 9 /L) que celle des purpuras 
thrombopeniques auto-immuns chroniques. 

□ II existe frequemment une splenomegalie au cours 
des purpuras thrombopeniques auto-immuns aigus. 

0 Le diagnostic de purpura thrombopenique 
auto-immun chronique ne sera fait qu'apres 
au moins 6 mois devolution. 

(•g *Z *1 : 0 / J 'A 'A : 9 / d 'A !d : V : sasuodafcj) 


thrombopenies dues a des allo-anticorps etant en regie plus 
graves que celles liees a la presence d'un auto-anticorps. Le trai- 
tement preventif des formes graves repose sur I'administration 
d'lg IV chez la mere, et exceptionnellement sur la transfusion de 
plaquettes compatibles in utero. Pour le nouveau-ne, le traite- 
ment associe concentres d'lg IV et transfusions de plaquettes 
compatibles. ■ 
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